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Билиарная	атрезия	представляет	собой	воспалительно-фиброзирующий	процесс,	поражающий	как	вне-
печеночные,	так	и	внутрипеченочные	желчные	протоки.	Выделяют	две	формы	билиарной	атрезии:	эм-
бриональную,	 ассоциирующуюся	 с	 другими	 аномалиями	 внутренних	 органов,	 и	 перинатальную,	 при	
которой	билиарная	атрезия	является	изолированной.	Билиарная	атрезия	является	гетерогенным	заболева-
нием,	возможно,	как	исход	различных	этиологических	факторов,	наибольшее	значение	из	которых	имеет	
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Билиарная	 атрезия	 –	 редкое	 заболевание	 неиз-
вестного	 происхождения,	 которое	 характеризуется	
облитерацией	 желчевыводящих	 путей.	 Оно	 про-
является	в	перинатальном	периоде	и	поражает	как	
внепеченочные,	 так	 и	 внутрипеченочные	желчные	
протоки,	приводит	к	вторичному	билиарному	цир-
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В	 настоящее	 время	 выделяют	 две	 формы	 били-
арной	 атрезии:	 эмбриональную	 (синдромную)	 и	
перинатальную	 (несиндромную).	 Эмбриональная	
билиарная	 атрезия	 сопутствует	 таким	 врожденным	
заболеваниям,	как	полиспления,	аспления,	аномалии	
сердца	и	органов	брюшной	полости	–	транспозиция	
внутренних	 органов,	 отсутствие	 ретро-печеночной	
нижней	 полой	 вены,	 кишечная	 мальротация	 [9].	
Синдромная	билиарная	атрезия	встречается	относи-






чается	 гораздо	 чаще,	 в	 среднем	 у	 90%	 пациентов.	
У	 детей	 с	 этой	 формой	 заболевания	 в	 течение	 1–2	
мес.	с	момента	рождения	развивается	стойкий	холе-
стаз.	 Обычно	 это	 доношенные	 дети,	 с	 нормальной	
массой	тела.	Желтуха,	как	правило,	наблюдается	по-
сле	периода	физиологической	билирубинемии	[11].
Было	 предложено	 несколько	 хирургических	




путей.	 По	 французской	 классификации	 различают	
четыре	 типа	 билиарной	 атрезии.	 Японской	 ассо-
циацией	детских	хирургов	(JAPS)	была	предложена	














атрезии	 остаются	 до	 конца	 не	 ясными.	 Патологи-
ческий	морфогенез	билиарного	дерева	при	генети-
ческих	 нарушениях	 рассматривают	 как	 этиологи-
ческий	 фактор	 эмбриональной	 формы	 билиарной	
атрезии.	В	работе	Smith	et	al.	[43]	описаны	редкие	
семейные	случаи	билиарной	атрезии.	Также	право-
мерность	 генетической	 гипотезы	 косвенно	 под-
тверждается	тем,	что	у	10–20%	детей	с	билиарной	
атрезией	имеет	место	сосуществование	других	ано-
малий	 внутренних	 органов	 [26].	 Эмбриональную	
форму	 атрезии	 наружных	 желчевыводящих	 про-
токов	 связывают	с	нарушением	морфогенеза	из-за	
мутаций	 генов,	 регулирующих	 развитие	 желчных	
протоков	 [33].	Однако	 в	 литературе	 более	широко	




нормально,	 но	 позднее	 она	 подвергается	 воздей-
ствию	 провоцирующих	 факторов, приводящих	 к	
облитерации	 желчевыводящих	 путей.	 Наиболее	





































на	 наличие	 ЦМВ	 с	 помощью	 различных	 вирусо-




полимеразной	 цепной	 реакции	 (ПЦР)	 в	 биопта-










ДНК	 вируса	 Эпштейна–Барр,	 ЦМВ	 и	 аденовиру-



























Токсическое	 воздействие	 экологических	 факто-
ров	 в	 период	 беременности	 рассматривается	 в	 ка-
честве	 инициирующего	 фактора	 билиарной	 атре-
зии	в	работе	Balistreri	 et	 al.	 [7].	Однако	авторы	не	
приводят	 никаких	 свидетельств	 о	 специфических	









В	 качестве	 четвертого	 причинного	фактора	 би-
лиарной	атрезии	рассматривают	нарушения	иммун-
ного	ответа	у	 этих	пациентов.	Было	показано,	что	





Для	 определения	 роли	 независимых	 факторов	
риска	билиарной	атрезии	было	проведено	несколь-
ко	 эпидемиологических	 исследований.	Однако	 ре-
зультаты	 исследований	 были	 противоречивыми.	
В	исследовании	Yoon	 [49]	была	проанализирована	
заболеваемость	 билиарной	 атрезией	 в	 городе	 Ат-
ланте	в	период	с	1968-го	по	1993	г.	Выявлено	57	де-






родившихся	живыми),	 а	 также	 частота	 билиарной	
атрезии	была	значительно	ниже	у	детей,	родивших-









временное	 распределение	 89	 пациентов	 с	 вне-
печеночной	 билиарной	 атрезией,	 родившихся	 за	
10-летний	период	в	Нидерландах,	и	130	пациентов	







Таким	 образом,	 исходя	 из	 данных	 литературы,	
можно	сделать	вывод	о	том,	что	билиарная	атрезия	
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характерное	 поражение	 внутрипеченочного	 били-
арного	дерева,	конечным	результатом	которого	яв-
ляется	 повреждение	 и	 дисфункция	 гепатоцитов,	
развитие	 фиброза,	 переходящего	 затем	 в	 цирроз	
печени.	 Balistreri	 et	 al.	 [7]	 представили	 патогенез	
билиарной	атрезии	в	виде	следующей	схемы	(рис.).	
Повреждение	 общего	 желчного	 протока	 приводит	
к	 холестазу,	 который	 вызывает	 каскад	 других	 па-
тологических	 процессов:	 воспаление	 паренхимы	
(«предпротоковое	 воспаление»),	 активацию	 цито-




Рис.	 Основные	 этапы	 патогенеза	 билиарной	 атрезии,	
приводящие	к	циррозу	печени	[7]
Остановимся	 несколько	 подробнее	 на	 каждом	
из	 механизмов	 патогенеза	 внутрипеченочного	 по-
вреждения	 при	 билиарной	 атрезии.	 Застой	 желчи	
при	 повреждении	 наружных	 желчных	 протоков	 и	
различные	вредоносные	факторы	 (вирусы,	цитоки-
ны,	ишемия	и	др.)	вызывают	во	внутрипеченочных	
желчных	 протоках	 повреждение	 эпителиоцитов	 с	
высвобождением	 их	 антигенов,	 которые	 затем	 по-
глощаются	 дендритными	 клетками	 и	 макрофагами	
портальных	трактов.	Эти	антигены	презентируются	
Т-клеточным	рецепторам,	что	приводит	к	активации	
Т-клеток.	 Сенсибилизированные	 Т-клетки	 диффе-
ренцируются	 в	цитотоксические	Т-лимфоциты,	 ко-
торые	выделяют	цитокины	и	вызывают	абберантную	
экспрессию	 главного	 комплекса	 гистосовместимо-














в	 печени.	 Таким	 образом,	 можно	 предположить,	
что	 сигнализация	 из	 поврежденных	 эпителиаль-
ных	клеток	желчных	протоков	может	инициировать	
процесс	фиброзирования	[20].
Третьим	 механизмом	 в	 развитии	 билиарной	
атрезии	 является	 патогенное	 действие	 гидрофоб-
ных	желчных	кислот.	Было	показано,	что	в	печени	









зии.	 Рассматривают	 три	 варианта	 иммунного	 воз-
действия	на	эпителий	билиарного	дерева	при	атре-









атрезии	 производят	 Ил-12,	 ИФН-γ,	 IL-2	 и	 TNF-α.	
Этот	 воспалительный	 профиль	 является	 уникаль-
ным	 для	 билиарной	 атрезии	 и	 не	 встречается	 при	










зом	 у	 больных,	 которым	 не	 была	 выполнена	 пор-
тоэнтеростомия.	 Если	 после	 такой	 операции	 про-
исходит	 накопление	 макрофагов,	 то	 это	 является	
свидетельством	ее	неблагоприятного	исхода	[15].





чено,	 что	 инициатором	 аутоиммунных	 процессов	 в	
желчных	протоках	может	быть	гипотетический	холан-
гиотропный	 вирус,	 который	 приводит	 к	 изменению	




вреждению	 желчных	 протоков.	 Возможен	 и	 другой	
механизм	 аутоиммунного	 повреждения	 эпителиаль-
ных	 клеток	 желчных	 протоков	 –	 перекрестное	 реа-




методом	 ранней	 диагностики	 билиарной	 атрезии,	
что	имеет	большое	значение	для	успешного	исхода	
оперативного	 лечения.	 Такого	 мнения	 придержи-
ваются	 многие	 авторы	 [7,	 13,	 16,	 17].	 Balistreri	 et	




мощью	лапароскопии.	Dehghani	 et	 al.	 обследовали	

















внутрипеченочных	 желчных	 протоков,	 склерозом	
их	стенок,	сужением	и	облитерацией	просветов	[39,	







гических	изменений	 в	 печени	 зависит	 от	 возраста	
ребенка.	А.В.	Дегтярева	[2]	установила,	что	в	био-
птатах	 печени	 степень	 выраженности	 холестаза,	
пролиферации	желчных	 протоков	 и	фиброза	 была	


















ки	 диагноза	 «билиарная	 атрезия»	 внепеченочные	
протоки	 представляют	 собой	 фиброзную	 ткань,	
диффузно	инфильтрированную	лимфоцитами,	тог-
да	 как	 вокруг	 внутрипеченочных	желчных	 прото-
ков	 имеется	 смешанный	 клеточный	 инфильтрат,	
состоящий	 из	 лимфоцитов,	 макрофагов	 и	 эозино-
филов,	 при	 этом	 преобладают	 лимфоциты.	 При	




денный	 фиброз	 печени,	 синдром	 Кароли.	 Порок	
















печени	 детей	 с	 билиарной	 атрезией.	 Облитерация	






желчных	 протоков	 у	 детей	 с	 билиарной	 атрезией	
был	 меньше,	 чем	 в	 норме.	 Следует	 отметить,	 что	
среди	четырех	пациентов	с	билиарной	атрезией,	у	
которых	 преобладала	 дуктопения,	 диаметр	 остав-
шихся	желчных	протоков	был	наименьшим.
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При	исследовании	морфологии	 печени	 при	 би-
лиарной	 атрезии	 патологу	 чрезвычайно	 важно	
иметь	 информацию	 о	 том,	 проводилась	 или	 нет	
операция	 Kasai,	 так	 как	 от	 сроков	 ее	 выполнения	
зависит	степень	патологических	изменений	в	био-




После	 60-дневного	 возраста	 эффективность	 опе-
рации	 постепенно	 снижается.	 Дополнительными	
предикторами	 неблагоприятного	 исхода	 являются	
такие	данные	исследования	биоптатов	печени,	как	
поражение	 внутрипеченочных	 желчных	 протоков,	




внутрипеченочных	 желчных	 протоков	 в	 той	 или	





После	 операции	 Kasai	 с	 успешным	 созданием	





печеночной	 желчной	 атрезией,	 которым	 была	 вы-
полнена	операция	Kasai,	заключает,	что	эффектив-
ность	 операции	 зависит	 от	 возраста	 пациента	 на	
момент	операции	и	уровня	фиброза	печени.	Фиброз	
на	 уровне	 триад	 Глиссона	 (на	момент	 проведения	





ляемых	 в	 воротах	 печени.	 Schweizer	 [40]	 показал,	








ским	 эпителием,	 связывают	 с	 хорошими	результа-
тами	 операции.	 Было	 исследовано	 37	 биоптатов,	
полученных	 из	 ворот	 печени	 во	 время	 выполне-
ния	 портоэнтеростомии.	У	 28	 пациентов	 (75,67%)	
желчные	 протоки	 имели	 размер	 меньше	 150	 мкм,	
у	60,71%	пациентов	были	плохие	результаты	лече-
ния.	Для	сравнения:	в	группе	пациентов,	у	которых	
билиарные	 протоки	 были	 более	 150	 мкм,	 зареги-
стрирована	лучшая	выживаемость	(66,7%).
Прогноз.	До	внедрения	в	1959	г.	в	клиническую	













Ранее	 после	 портоэнтеростомии	 одногодичное	
выживание	 пациентов	 с	 перинатальной	 формой	





По	 данным	 других	 авторов,	 10-летнее	 выживание	
колебалось	 в	 диапазоне	 23–43%,	 в	 среднем	 31%	
[29,	34].
Позднее	 выживание	пациентов	после	 операции	
Kasai	 существенно	 не	 изменилось.	 Так,	 Lai	 et	 al.	
[31]	 отметили,	 что	 5-летнее	 и	 10-летнее	 выжива-
ние	 пациентов	 после	 операции	 Kasai	 составило	









выполнена	 портоэнтеростомия,	 установили,	 что	
10-летнее	выживание	после	операции	было	76,2%.	
Из	32	пациентов	четыре	умерли	от	печеночной	не-
достаточности,	 сепсиса	 и	 неизвестных	 причин,	 а	
другим	четырем	пациентам	была	выполнена	транс-
плантация	 печени.	 Девятнадцать	 (59,4%)	 больных	
живы	 более	 10	 лет.	 Таким	 образом,	 эти	 данные	 о	
долгосрочной	 выживаемости	 позволяют	 предпо-
ложить,	 что	 портоэнтеростомия	 по-прежнему	 рас-
сматривается	как	первый	этап	лечения	у	больных	с	
билиарной	атрезией.
Ранее	 общее	 5-летнее	 и	 10-летнее	 выживание	








































щей	 операции	 Kasai,	 так	 как	 у	 них	 повышенный	










Исходя	 из	 данных	 литературы,	 можно	 утверж-
дать,	что	билиарная	атрезия	по	этиологии	является	
гетерогенным	 заболеванием.	 При	 эмбриональной	




ма	 характеризуется	 синдромными	 проявлениями.	







от	 формы	 заболевания,	 возраста	 детей	 и	 наличия	
предшествующей	 портоэнтеростомии,	 что	 требует	
дальнейшего	изучения.
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